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NOTES CLÍNIQUES 
Hipertensió pulmonar en un malalt jove 
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PULMONARY HYPERTENSION IN A YOUNG PATIENT 
WITH PORTAL HYPERTENSION 
Pulmonary hypertension is an infrequent complication 
of portal hypertension. We present a case of severe 
pulmonary arterial hypertension in a 28 year-old 
patient with a diagnosis of anatomo-pathologic 
abscence of intrahepatic bihary ducts, and hepatic 
cirrhosis. 
HIPERTENSIÓN PULMONAR EN UN ENFERMO JOVEN 
CON HIPERTENSIÓN PORTAL 
La hipertensión pulmonar es una comphcación poco 
frecuente de la hipertensión portal. Presentamos un 
caso de hipertensión arterial pulmonar severa en un 
enfermo de 28 años con el diagnóstico 
anatomopatológico de ausencia de conductos biliares 
intrahepáticos y cirrosis hepática. 
Paraules clau: Atrésia de vies biliars. Hipertensió arterial 
pulmonar. Hipertensió portal. Ann Med (Barc) 1989; 75:156-157. 
Introdúcelo 
La hipertensió arterial pulmonar (HA?) és una compli-
cado poc freqüent de la hipertensió portal (HP). 
El diagnóstic d'hipertensió arterial pulmonar secunda-
ria a hipertensió portal sois es pot fer una vegada que 
s'han exclós les altres causes d'hipertensió pulmonar. 
Entre la gran varietat de canvis circulatoris que acom-
panyen la cirrosi hepática amb HP, la HAP está descri-
ta com una complicado estranya. Fou aquest motiu el 
que ens va portar a l'análisi d'aquest cas. 
Cas clinic 
Presentem un cas d'HAP en un heme de 28 anys amb el 
diagnóstic anatomo-patológic d'abséncia de conductes biliars 
intrahepátics i cirrosi hepática, a qui se h va practicar una 
derivació quirúrgica porto-cava ais 19 anys, després d'un 
episodi d'hematemesi important, que porta al diagnóstic d'HP 
(pressió esplénica de 40 cmH^O). 
Meses abans de Tingres al nostre hospital inicia una clínica de 
dispnea d'esforc que es va fer rápidament progressiva a 
mitjans esforcos i, de vegades, ais mínims esforcos. De Tex-
ploració física destacava Texisténcia d'una ictericia conjunti-
val amb subicterícia cutama, escás pél axil-lar i púbic, esple-
nomegália de 2 travessos de dit, abséncia d'hepatomegália i 
de telangiéctasis. A Tauscultació cardíaca hi havia un desdo-
blament fix del segon soroU, amb un 2P intens i un buf 
protomesosistólic ejectiu, al costal paraesternal esquerre 
d'intensitat 2/6. A TECG s'objectivá ritme sinusal amb eix 
dret, bloqueig de branca dreta del feix de His i hipertrofia 
ventricular dreta. 
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Es va orientar el diagnóstic, després d'haver fet un ecocardio-
grama, com a comunicado interauricular tipus ostium secun-
dum, essent-nos remes el 1983 per practicar-li estudi hemo-
dinámic. 
A Testudi hemodinámic, des de Taurícula dreta es va intentar 
passar a Taurícula esquerra, sense aconseguir-ho. Les oxime-
tries no van mostrar salts oximétrics, la saturado de Taorta 
fou del 93 % i a Tartéria pulmonar del 76 %. Es va objectivar 
una HAP severa amb una pressió de Tartéria pulmonar de 
94/38-58 mmHg, la pressió capiMar pulmonar fou de 
6 mmHg. L'índex de resisténcies arteriolars sistémiques fou 
de 1.620 din x seg x cm" .^ L'índex de resisténcies arteriolars 
pulmonars fou de 1.040 din x seg x cm" .^ La relació de 
resisténcies, del 0,64. No es va realitzar angiografia pulmo-
nar davant el risc que comporta aquest métode en el cas 
d'HAP "primaria". 
Malauradament, no hem pogut fer el seguiment a llarg termi-
ni del malalt, en trobar-se la familia en lloc desconegut. 
Discussió 
La colestasi intrahepática infantil o familiar és un terme 
que hom ha utilitzat per descriure un grup de malalts 
amb colestasi perllongada, havent-los descartat Tobs-
trucció o atrésia de les vies biliars extrahepátiques i en 
els quals hi ha pobresa o abséncia de conductes biliars 
intrahepátics'. 
La concomitancia d'hipoplásia de conductes biliars in-
trahepátics amb anomalies esquelétiques, cardíaques, 
oculars, i Texisténcia d'un fenotip característic configu-
ren la síndrome d'Alagille^ amb patología biliar descrita 
com a benigna, ja que no evoluciona, habitualment, a la 
cirrosi hepática. Sí que s'arriba a aquesta malaltia en 
altres formes de colestasi famihar intrahepática no 
sindrómica com és el cas que ens ocupa .^ El diagnóstic 
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d'HAP secundaria a la HP tan sois es pot fer una 
vegada s'han exclós altres causes d'HAP. 
Dintre de la gran varietat de canvis circulatoris que 
acompanyen la cirrosi hepática amb HP, l'HAP ha estat 
descrita com una rara complicado. El mecanisme peí 
qual es pot produir l'HAP és desconegut. Mantz i 
Craige* foren probablement els primers, el 1951, a 
descriure un cor pulmonale en una dona que tenia una 
gran derivació entre el sistema portal i la vena innomina-
da, pero amb fetge normal. Heinneman, el 1960, revisa 
les alteracions circulatóries associades a la cirrosi hepá-
tica. Sembla significatiu el paper que hi fa l'augment de 
flux del sistema venós portal cap a les venes caves 
(augment del cabdal pulmonar amb augment progres-
siu, si persisteix la causa, de la pressió arterial pulmo-
nar)^  .^ La teoría mes estesa és la que suggereix Texis-
téncia d'embolismes pulmonars recurrents^. També es 
postula com a causa la vasoconstricció de les artéries 
pulmonars com a conseqüéncia de la manca de metabo-
lització de les substancies vasoconstrictores* per part 
del fetge del malalt. Aquest mecanisme és en part 
comparable a Tinvocat en la patogénesi de la HAP i de 
les lesions del cor dret a la síndrome carcinoide. 
L'interés d'aquest cas está en qué desconeixem Texis-
téncia de publicacions que associin, específicament, 
Tatrésia de vies biliars amb HP i la HAP. 
Resum 
La hipertensió pulmonar és una complicado poc 
freqüent de la hipertensió portal. Presentem un cas 
d'hipertensió arterial pulmonar severa en un malalt 
de 28 anys amb el diagnóstic anatomo-patológic 
d'abséncia de conductes biliars intrahepátics i cirrosi 
hepática. 
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